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歳 0 回経妊 0 回経産。13	 歳時、遺伝子検査に
て LCAH と診断。27	 歳時、自然妊娠。初期より
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27 歳	 女性	 0 回経妊	 0 回経産	 
現症：身長	 143 ㎝	 体重	 41.5 ㎏	 
既往歴：特記事項なし	 
月経歴：初経 14 歳	 月経周期 40 日型、整	 





ACTH	 2110	 pg/mL、Cortisol	 4.1	 μg/dL、	 
PRA	 2.1	 ng/ml/h、Aldosterone	 25.5	 ng/dL と
異常値を認め、ACTH 不応症の疑いでホルモン
補充療法が開始された（フルドロコルチゾン酢
酸エステル 0.05	 mg 分 2	 ヒドロコルチゾン 12	 
mg 分 3）。10 歳時、ミネラルコルチコイド産生
障害を確認し、LCAH と臨床診断された。生後
早期より副腎不全症状を呈さなかったことより、







(図 1)	 	 本症例の StAR 遺伝子解析結果	 
	 
14 歳時、月経が発来した(周期約 40 日)。24
歳時、LH	 120	 mIU/mL、 FSH	 17	 mIU/mL、 P4	 
0.65	 mlU/ml、E2	 796	 mIU/ml と、LH と E2 の上
昇を認め、LH サージを起こすエストロゲン産
生があることを確認した。25 歳時、LH	 9.7	 




に妊娠 6 週相当の胎嚢を認めた。	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ヒドロコルチゾンリン酸エステル Na	 88 ㎎/㎡
/day 分 3)	 児は体重 2530g、女児、Apgar	 
Score	 １分値 8 点/5 分値 9 点、臍帯動脈血 pH	 
7.29 であった。術後 2 日よりヒドロコルチゾ





























































（図 3-1）非古典型 LCAH 例の卵巣におけるス
テロイド合成	 
	 
（図 3-2）非古典型 LCAH 例の副腎におけるス
テロイド合成	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